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UN SYNDROME DU QT LONG. La maladie inquiete les 

medecins qui appliquent aux jeunes patients un principe de precaution vis-a-vis 
des activites sportives. Pourtant, diagnostique tot, avant que ne survienne 
un accident cardiaque, une vie normale est possible, a condition d’un traitement 
bien conduit et d’une surveillance cardiologique. 

Un depistage systematique 
a 1 2 ans pour permettre une vie 
la plus normale possible 


TEMOIGNAGES DE 
VICTOR ET D’ANTOINE 


Victor, 23 ans. 

Apres I’arret cardiaque 

« Le 27 janvier 2007, a Page de 14 ans, 
au poney club de Kermouster (Paim- 
pol), a cheval, j’ai fait un arret car- 
diaque. Une infirmiere en retraite, 
qui se trouvait la, pratique les gestes 
de premier secours (massage car- 
diaque, etc.) ; elle me reanime mais 
je fais un second accident, et ce sont 
les secours qui me reaniment en me 
choquant avec un defibrillateur. 

A la suite de cet episode, j’ai eu plu- 
sieurs sequelles neuropsychiques et 
des troubles cognitifs (phasiques, 
praxiques, mnesiques). J’ai du subir 
deux ans et demi de reeducation fonc- 
tionnelle afin de recuperer toutes 
mes facultes cerebrates. Mais des 
sequelles me sont restees au niveau 
de l’anticipation, la planification et 
l’organisation (reperes spatio-tempo- 
rels...). En fevrier 2010, on m’a im- 
plante un defibrillateur automatique. 
Je prends chaque jour un comprime 
de betabloquant et je n’ai pas eu 
d’autre arret cardiaque ; mais je suis 
tres fatigable, notamment a l’effort 
physique, avec la necessity de faire 
de grandes siestes apres un bref ef- 
fort. Par exemple : un jour, j’ai tout 
s implement etale du gravier le long 
de l’allee de mon jardin, pas plus 



d’une demi-heure ; j’ai du faire une 
sieste de deux heures. 

Au niveau sportif, je suis tres limite, 
pas de sport de competition, et cer- 
tains sports me sont vivement decon- 
seilles, comme la natation et les 
sports collectifs. Tout de meme, je 
peux faire un footing calmement, 
mais au bout de quinze a vingt mi- 
nutes je suis tres essouffle. 

Toutes ces contraintes ont des inci- 
dences sur ma vie sociale. Mon par- 
cours scolaire a ete chaotique du fait 
de mes annees de reeducation et de ma 
grande fatigabilite : je n’ai pas ete tou- 
j ours bien compris par les enseignants 
et j ’ai eu beaucoup de difficulty a obte- 
nir de mes medecins traitants des cer- 
tificats medicaux pour pratiquer une 
activite, car ils avaient probablement 
peur d’engager leur responsabilite. 
Les recherches genetiques me concer- 
nant, mises en place des 2007, se pour- 
suivent a l’lnstitut du thorax de 
Nantes : a ce jour, le gene mis en cause 
dans mon syndrome du QT long n’a 


toujours pas ete trouve. Une reponse 
me permettrait de definir plus preci- 
sement l’origine de cet accident car- 
diaque (effort, bruit, frayeur, etc.). 
Cela aiderait aussi mon jeune frere, 
porteur du syndrome egalement, 
mais asymptomatique. Mon frere 
Remy, etudiant a Science-Po, est sous 
traitement betabloquant, il pratique 
le sport et a une vie normale. » 

Antoine, 21 ans. 

Sans arret cardiaque 

« L’arret cardiaque de papa a permis 
qu’un syndrome du QT long de type 2 
me soit diagnostique a l’age de 4 ans. 
J’ai immediatement ete traite et j’ai 
pu suivre des etudes normalement. 
Toutefois, je suis tres sensible au 
bruit et a P emotion, ce qui est incom- 
patible avec le metier de cuisinier 
que je voulais faire. Apres un BTS 
d’hotellerie, je suis en faculte de bio- 
logie. J’ai pu reprendre les competi- 
tions d’escrime a condition de regler 
mon cardiofrequencemetre selon les 
conseils de ma cardiologue. Je vis 
normalement, mais j’ai besoin de 
calme et de repos. » 


COMMENTAIRES 
DE (.’ASSOCIATION 


Le syndrome du QT long congenital, 
anomalie genetique du systeme 
electrique du cceur, est depiste »> 

larevuedupraticien Vol. 66 _ Avril 201 6 405 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 



VIVRE AVEC... 

UN SYNDROME DU QT LONG 



principalement chez les enfants et 
adultes jeunes parfois asymptoma- 
tiques. II est a l’origine de troubles 
ventriculaires graves, de la perte 
de conscience soudaine a l’arret 
cardiaque, voire de mort subite. Ces 
evenements sont potentiellement 
favorises par le bruit, les emotions, 
la prise de medicaments contre-indi- 
ques, l’exercice intense, la competi- 
tion, la natation... tous pouvant etre 
generateurs d’un stress important. 
Au regard du risque de malaise qui 
peut avoir une consequence fatale 
(de surcroit inaugurale dans 15 % des 
cas), les medecins adoptent genera- 
lement un principe de precaution. 
Les jeunes se voient ainsi confrontes 
au refus quasi systematique de la 
delivrance d’un certificat medical 
autorisant la pratique d’une activite 
sportive. Cette interdiction est sou- 
vent pergue comme une contrainte, 
une injustice supplemental et peut 
avoir des consequences psycholo- 
gies desastreuses. 

Certes, si la competition est a proscrire 
dans la plupart des cas, les recomman- 
dations des societes de cardiologie 
s’accordent a dire que la pratique du 
sport est essentielle. Le sport de loisir 
reste done recommande, meme pour 
les pathologies cardiaques heredi- 
taires, sous couvert d’un traitement 
betabloquant bien conduit et de l’avis 
d’un cardiologue rythmologue. II 
s’agit de favoriser les sports avec 
une intensity progressive ou stable, 
sans viser a atteindre ou repousser 


ses limites, en evitant les conditions 
environnementales extremes. 

La filiere Cardiogen organise des 
journees d’information a la pratique 
du sport en securite pour les patho- 
logies cardiaques hereditaires : elles 
doivent etre multiplies dans toutes 
les regions. 

Vivre avec un syndrome du QT long 
implique d’autres mesures preven- 
tives a prendre tres au serieux afin de 
diminuer les consequences au niveau 


de la vie scolaire, professionnelle, 
sociale ou sportive. Le bruit et toute 
agression sonore ou emotionnelle 
peuvent entrainer des malaises. II 
est egalement necessaire de verifier 
toutes les situations telles que celles 
pouvant faire baisser la kaliemie 
et aggravant le risque arythmique. 
Enfin, une liste regulierement reac- 
tualisee des substances et medica- 
ments prolongeant l’intervalle QT 
et pouvant declencher les malaises 
chez les porteurs du syndrome est 
accessible sur le site Orphanet (www. 
orpha.net) ou www.qtdrugs.org. 

Une maladie bien expliquee, bien 
comprise, un diagnostic avant le 
drame, et des conseils individualises 
permettent aux families de mieux 
vivre avec... 

En conclusion, la recherche a permis 
de mieux comprendre la physiopa- 
thologie de cette maladie, d’equili- 
brer le traitement et d’affiner les 
recommandations. Si la vie de Victor 
a ete compliquee par sa mort subite, 
celle de Remy, diagnostique a la suite 
de la syncope de son frere, est celle de 
tous les jeunes de son age sous condi- 
tion d’un traitement bien suivi. 


VIVRE AVEC LE SYNDROME DU QT LONG, 

C'EST AVANT TOUT POUVOIR VIVRE 

L’arret cardiaque lie au syndrome du QT long congenital ne devrait plus exister : 

« On ne meurt plus d’un syndrome du QT long bien pris en charge. . . » (Pr Le Marrec). 

II est par ailleurs beaucoup plus difficile d’equilibrer le traitement d’un patient ayant fait un 
arret cardiaque que celui d’un patient avant qu’il n’ait eu un premier malaise. Le diagnostic 
des pathologies cardiovasculaires hereditaires, responsables de bon nombre de morts 
subites chez les jeunes, doit done etre generalise. Les societes de cardiologie 
recommandent de realiser un electrocardiogramme (ECG) a lage de 12 ans renouvelable 
tous les trois ans. Nous recommandons done que cet ECG soit systematique au college 
et accompagne d ’informations fiables et individualists si un diagnostic est pose. 

Cela d’autant plus que le diagnostic du syndrome du QT long fait chez une personne 
va declencher une recherche genetique dans toute la parente. Une etude de faisabilite 
concernant cette approche va bientot debuter. 

II est important pour ces patients d’etre suivis par leur medecin traitant et de consulter 
annuellement dans un centre de competences ou de reference de la filiere Cardiogen. 

Etant au plus pres des avancees de la recherche, ces centres offrent une expertise 
specifique et proposent une equipe pluridisciplinaire (psychologue, geneticiens), un plateau 
technique adapte aux maladies rares. Cela permet egalement aux medecins de recuperer, 
via leurs patients, les nouvelles recommandations internationales pour ces pathologies tres 
rares. De plus, des cohortes de patients peuvent etre constitutes pour la recherche, et cela 
ne peut que leur etre benefique. 
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